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Ozet

Konjenital kistik adenomatoid malformasyon (KKAM), akcigerin hamartomatéz
bir lezyonudur. Gebeligin 6-8. haftasinda proksimal hava yollarindaki matirasyon
eksikligi ile distal alveol dokusunda genisleme s6z konusudur.

Hastaligin kesin tanisi genellikle kitlenin cerrahi rezeksiyonu ve yapilan histopato-
lojik degerlendirme sonrasinda konulur. Uygulanan cerrahi teknik kitlenin buytik-
ligline gére segmentektomiden pnémonektomiye kadar degisebilir. Geng eriskin
ve cocukta goriilen ve pulmoner rezeksiyon ile tedavi edilen hastalarda prognoz
cok iyidir.

Alti yasindaki erkek hasta dogumdan beri tekrarlayan akciger enfeksiyonu éykiisii
ile getirildi. Muayene ve radyolojik incelemeler sonucunda solda harab olmus ak-
ciger saptandi. Hastaya sol pnomonektomi uygulandi. Postoperatif histopatoloji
KKAM ile uyumlu bulundu.

Bir akcigerin tamamini tutan KKAM olgusu ¢ok nadir oldugundan hasta literatiir
bilgileri ile tartisildi.
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Abstract

Congenital cystic adenomatoid malformation (CCAM) is a hamartomatous lesion
of the lung. During the first 6-8 weeks of pregnancy, distal alveolar tissue enlarges
due to the lack of maturation in proximal airways.

Final diagnosis of the disease is generally made after the surgical resection of
the cyst and histopathological evaluation. Surgical techniques may vary from
segmentectomies to pneumonectomies depending on the size of the cyst. The
chances of obtaining positive prognosis are quite high in young adults, children,
and in patients who are treated by pulmonary resection.

A six-year old male patient was presented with a recurrent history of lung infecti-
on since he was born. As a result of physical and radiological examinations, it was
determined that his left lung was deteriorated. Hence, left pneumonectomy was
performed. Postoperative histopathology showed an overlap with CCAM.

As CCAM is known to be a rare occurrence for an entire lung, information related
to the patient literature was discussed.
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Giris

Konjenital kistik adenomatoid malformasyon (KKAM) sik goriil-
en konjenital akciger anomalileri icerisinde yer alir. Bronsioler
maturasyon bozuklugu sonrasinda terminal bronsiollerin asiri
biyumesi ile karakterizedir. Fetal hidrops, akciger hipoplazisi,
prematiirite veya eslik edebilen diger sistem anomalileri ile bir-
likte fetal veya neonatal donemde mortaliteye neden olabilme-
ktedir.

Olgu Sunumu

Sik sik akciger enfeksiyonu gecirmesi nedeniyle klinigimize gon-
derilen alti yasindaki erkek hasta solda harab olmus akciger
gorinimu nedeniyle yatirildi.

Hikayesinde normal yolla, normal kiloda dogdugu ancak erken
bebeklik déneminden itibaren sik sik akciger enfeksiyonu tanisi
ile tedavi gordugt 6grenildi. Ailesi yasitlarina goére her zaman
gelisme geriligi oldugunu belirtti.

Fizik muayenede; comak parmak, solda yaygin kaba raller,
bronkospazm ve pirilan balgam cikardig gortldi. Cekilen Tor-
aks Tomografisinde sol akcigerin tamamini tutan bronsektazi
gorinumu vardi. Balgam kiltirinde pseudomanas auriginosa
uredi. Hastaya solda total bronsektazi ve harap olmus akciger
on tanilari ile bir siire medikal tedavi verilip sol pnémonektomi
yapildi. Postoperatif histopatoloji KKAM ile uyumlu bulundu.
Spesmende kistik lezyonlarin en biyiigii 0,7 cm olarak élcildd.
Postoperatif ¢ yildir takip edilmekte olan hastada, bu siire
icerisinde yatarak tedavi gerektirecek akciger enfeksiyonu
gelismemistir. Hasta bu dénemde yasina uygun bilylime persen-
tilini yakalamistir (%50-75 persentil).

Resim 2. intaroperatif goriintii ve postoperatif akciger grafisi

Tartisma

Akcigerin hamartomat6z bir lezyonu olan KKAM, birbirleriyle
iliskili prolifere terminal bronsioller, kistik ve solid yapilar ile
karakterize dogumsal bir anomalidir [1].

insidansi 1/4000 ile 1/35000 olarak gésterilmistir. Konjenital
akciger malformasyonlarinin %25’ini ve konjenital kistik akciger
malformasyonlarinin %95’ini olusturur. Erkeklerde daha sik
gordlur [1,2].

Etiyopatogenez heniiz tam olarak agiklanamamistir. Gebeligin
6-8. haftasinda proksimal hava yollarinda maturasyon eksikligi
ve distal alveol dokusunda genislemenin oldugu bir embriyolojik
gelisim bozuklugu s6zkonusudur [1,2].

Kistik yapilarin duvarlarinda kartilaj bulunmayip, i¢ yizeyleri
kiiboidal veya kolumnar epitelle doselidir [3]. Karakteristik olarak
icinde kikirdagi olmayan, kistik olusumlardan solid bir kitleye
kadar degisen sekillerde olabilirler. Bu kistik yapilar cevres-
inde sik olarak elastik lif artisi bir diger morfolojik bulgudur.
Yenidoganlarda lezyonlu alanda inflamasyon pek goriilmezken
eriskinlerde sik¢a saptanan bir bulgudur [1].

KKAM Stocker ve ark. [4] tarafindan klinik, makroskobik ve mik-
roskobik bulgular dogrultusunda 3 gruba ayriimistir.

Tip | formu % 50 oraninda gordlir. Kistlerin capr 2-10 cm
arasindadir. 1/3 olguda mukus salgilayan hiicreler izlenebilir ve
kist duvari diiz kas hiicreleri de icerebilir.

Tip Il formuna %40 oraninda rastlanir. Caplari Tcm'den kiiciik
multipl kistik yapilar vardir. Kist duvari mukoz hiicreler veya kar-
tilajindz yapilari barindirmaz. Siklikla genitotriner ya da gastro-
intestinal sistem (renal agenesis, konjenital diyafragma hernisi
ve santral sinir sistemi anomalileri) gibi diger konjenital anoma-
lilerle birliktelik gosterir. Olgumuz tip Il ile uyumluydu ancak ek
malformasyon gorilmedi.

Tip Il formu ise %10 oraninda bildirilmistir. Caplari 2 mm'nin
altinda, silyali ve nonsilyali kiilboidal epitelle doseli cok sayida
mikrokistik, ¢iplak gozle solid gériinimli olan ve genis hacimlere
ulasabilen lezyonlardir [1].

Lezyonlar genellikle tek akcigerde olup bilateral gorilme sikhgi
%?2’dir. Tek tarafli olgularda da genellikle bir lob tutulumu
(%95) vardir [5]. Miller ve ark.’na [6] gore st ve alt loblar esit
oranlarda tutulurken orta lob tutulumu daha az oranlarda or-
taya cikmaktadir. Bizim hastamizda ise sol akcigerin tamami
tutulmustu.

Hastaligin kesin tanisi genellikle kitlenin cerrahi rezeksiyonu ve
yapilan histopatolojik degerlendirme sonrasi konur [7].

KKAM giinimiizde antenatal ultrasonografi ile intrauterin
dénemde saptanabilmektedir. Fetal hidrops, polihidroamnios,
pulmoner hipoplazi ve mediastinal yer degistirme sik rast-
lanan ikincil bulgular olup kotii prognostik faktorlerdir [2,8].
Olgumuzun antenatal doénem takiplerine iliskin saghkli bilgi
edinilememistir.

KKAM yenidogan ve siitcocugunda solunum sikintisi, tekrarlayan
akciger enfeksiyonu ve pnémotoraksa neden olabilen bir kon-
jenital pulmoner lezyondur. Cocukluk ve geng eriskin cagindaki
olgular genellikle ates ve pnémoni semptomlari ile basvurur.
Pnémoni tedavisini takiben radyolojik iyilesmenin olmamasi
onemlidir. KKAM'da rekiirren akciger enfeksiyonu 6nemli bir bul-
gudur [5,8].

Eriskinlerde son derece seyrek goriilen bu hastaligin ayirici tanisi
icerisinde; pnématosel, kistik bronsektazi, konjenital lober am-
fizem, intrapulmoner bronkojenik kistler gozoniine alinmalidir.
Pnomatoselde adenomatoid malformasyonda goériilene benzer
bir sekilde kompleks epitelyal ve stromal komponent mevcut
degildir. Lober amfizemde kistler arasi mesafede alveollere ras-
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tlanmaz. Operasyon sirasinda tutulan loba sistemik dolagimdan
gelen anormal bir arter gorilmez ise pulmoner sekestrasyon
ekarte edilebilir. Ayirici tanilar arasinda yer alan intrapulmoner
bronkojenik kist ise hiler bolge yerlesimi, soliter olusu, duvarinda
kikirdak icermesi ve alveoller ile direkt bir baglantilarinin olmayisi
ile ayirt edilebilirler [1].

intrauterin 32. haftadan 6nce tespit edilen ve hidrops gelismis
KKAM olgularinda fetal cerrahi prosediirler, 32. haftadan sonra-
ki hidropik olgularda ise erken dogum veya uterus disinda fetiise
cerrahi girisim ile kist eksizyonu onerilmektedir [9].

Geng eriskin ve cocukta goriilen ve pulmoner rezeksiyon ile te-
davi edilen hastalarda prognoz cok iyidir. Uygulanan cerrahi
teknik kitlenin buyiklugiine gore lobektomiden pnémonektomiye
kadar degisebilir. Bir lobdan fazla tutulum varsa (diffiiz tutulum
haricinde) pnémonektomi yerine lobektomi ile birlikte diger lob-
daki patolojik bolgeye wedge rezeksiyon yapilarak saglam olan
akciger bolgeleri korunmalidir [2,7].

Sonug olarak; oldukca seyrek goériilen KKAM; yenidoganlarda
fonksiyonel akciger dokusuna basi sonucu fatal solunum
gucliguyle, genc eriskinde ise rekirren akciger enfeksiyonlariyla
klinige gelmektedir. Bu nedenle sik akciger enfeksiyonu oykisi
olan, radyolojik olarak multipil kistik olusumlar iceren lezyonlar-
da KKAM akilda tutulmali ve cerrahi planlanmahdir.
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